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Informe del caso:
Mujer de 51 años con antecedentes personales de obesidad mórbida e histerectomía total simple más salpinguectomía bilateral por leiomiomatosis uterina en 2014. Ingresa en nuestro centro por cuadro de 15 días de evolución de aumento progresivo de disnea hasta hacerse de mínimos esfuerzos, sensación de opresión torácica, palpitación nocturna ocasional y ganancia ponderal de 10 Kg en los dos meses previos. A la exploración destaca soplo sistólico en foco aórtico, crepitantes basales derechos y discreto edema pre tibial bilateral. Los parámetros hematológicos y bioquímicos se encontraron dentro de la normalidad a excepción de D. Dímeros de 3.1 mg/ml (0,1-0,3 mg/ml).
Ante la sospecha diagnóstica de tromboembolismo pulmonar agudo se realiza AngioTAC de arterias pulmonares donde se observa defecto de repleción en la transición de la arteria pulmonar principal derecha y la emergencia de la rama lobar derecha. Patrón en mosaico inespecífico, imágenes nodulares dispersas en ambos pulmones. Cardiomegalia, crecimiento biventricular con defecto de repleción en aurícula derecha (Figura nº 1).
Se inicia anticoagulación con heparina de bajo peso molecular. A las 48 horas de ingreso la paciente refiere sangrado vaginal por lo que, dado los antecedentes peronales, se realiza TAC abdominopélvico. En él se observa gran masa en FID que rodea los vasos ováricos ipsilaterales así como la presencia de defecto de repleción que se extiende desde la vena cava inferior hasta cavidades cardíacas derechas (Figura nº 2). La ecografía trastorácica mostró imagen cordón-filamentosa móvil, que entra en cavidades derechas por cava inferior, se observa que avanza por AD, válvula tricúspide, VD y tronco pulmonar, no adherida. (Figura nº 3).
Se realiza biopsia por aguja gruesa en masa pélvica, obteniendo hallazgos compatibles con Leiomiomatosis intravascular uterina. Ante la presencia de un trombo intravenoso se realiza atriectomía de la aurícula derecha, extrayendo tumor cilíndrico de 35-40 cm de aspecto miomatoso (Figura nº 4). Actualmente la paciente se encuentra en tratamiento hormonal de castración.
Diagnóstico: Recidiva pélvica de Leiomiomatosis intravascular uterina (LIV) con invasión vascular desde vena cava inferior hasta cámaras cardíacas derechas y arteria pulmonar principal derecha. Metástasis pulmonares nodulares bilaterales. 
Discusión: La LIV es una neoplasia uterina rara, descrita por primera vez en 1896 por Birch- Herschel. Se caracteriza por el crecimiento benigno de células musculares lisas dentro de las venas uterinas, la vena cava inferior y excepcionalmente dentro de las cavidades cardíacas derechas. Sólo existen dos casos descritos en la literatura dónde esta enfermedad afecte a las arterias pulmonares principales conjuntamente con la presencia de metástasis pulmonares. La etiología de la leiomiomatosis intravenosa no está aclarada, al igual que la de los leiomiomas uterinos, si bien muestran una clara influencia hormonal. Recientemente se ha demostrado que parten de una misma base genética.
La presentación clínica es inespecífica, depende tanto de la extensión tumoral como de la repercusión sobre el flujo sanguíneo.  Puede cursar desde un hallazgo incidental en pacientes asintomáticos, hasta sensación de disnea, palpitaciones, síncopes, arritmias, simulación de embolismo pulmonar o incluso muerte súbita. El diagnóstico diferencial de esta entidad debe hacerse con otros tumores de estirpe estromal como el sarcoma del estroma endometrial, el leiomiosarcoma, el leiomioma benigno metastatizante y la diseminación peritoneal leiomiomatosa. 
Los estudios de imagen son fundamentales para realizar el diagnóstico, planificar la cirugía y detectar la recurrencia de la enfermedad. La tomografía computarizada con contraste, la resonancia magnética y la ecocardiografía trastorácica permiten confirmar la extensión de la lesión tumoral dentro de los vasos y cámaras cardiacas. La resección quirúrgica completa es la única opción curativa. Sin embargo, se puede plantear el uso de inhibidores de la aromatasa que han demostado mejorar la supervivencia libre de enfermedad. 
En conclusión, cuando nos encontremos ante la presencia de defectos de repleción en las arterias pulmonares no debemos de pensar sólo en la posibilidad de un tromboembolismo pulmonar. La presentación tan inusual de este caso nos permite reflexionar en lo caprichosa que puede ser la naturaleza de un tumor de características benignas, debutando con una simulación de un tromboembolismo agudo, metástasis pulmonares nodulares e invasión de las cavidades cardiacas derechas.  
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Figura n? 1: AngioTAC Defecto de replecién en arteria pulmonar principal derecha y
cavidades derechas cardiacas. Patrén en mosaico con imagen nodular subpleural
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Figura n 2: TAC Abdomino pélvico:
Gran masa pélvica heterogénea.
Defecto de llenado en vena cava

inferior dilatada.
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igura n® 3: ECO TT, ventana apical.

Masa heterogénea mévil en cavidades
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Figura n? 4:

ieza quirirgica. Tumor cilindrico de 35-40 cm de
aspecto miomatoso. AD: Auricula derecha. VD: Ventriculo derecho.
VCI: Vena cava inferior. VIC: Vena iliaca comdn.





